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RESUMEN 
 
La displasia arritmogénica de ventrículo derecho es una miocardiopatía de base genética, ca-
racterizada por la sustitución del miocardio por tejido adiposo o fibroadiposo. Afecta usual-
mente al ventrículo derecho, pero el septum y el ventrículo izquierdo también pueden com-
prometerse. Es  más frecuente en hombres jóvenes y atletas. Su manifestación clínica más 
común son las arritmias ventriculares y con frecuencia la  muerte súbita es su debut. En es-
tadios finales existe disfunción sistólica biventricular. El electrocardiograma se caracteriza por 
trastornos de la despolarización y la repolarización ventricular en derivaciones precordiales 
derechas. Las técnicas de imagen más validadas para  su diagnóstico son el ecocardiograma, 
la ventriculografía y la resonancia magnética nuclear, estas muestran dilatación global del 
ventrículo derecho con disfunción sistólica, trastornos segmentarios de la motilidad parietal y 
aneurismas de la pared. La estratificación de riesgo en la displasia  está encaminada a pre-
venir la  muerte súbita arrítmica. Las opciones terapéuticas incluyen beta-bloqueadores, dro-
gas antiarrítmicas del grupo III, desfibrilador automático implantable, ablación con radiofre-
cuencia y  trasplante cardiaco. La presente revisión tiene como objetivo actualizar los con-
ceptos de la entidad, desde el punto de vista genético, diagnóstico, pronóstico y  terapéutico. 
 
Palabras clave: Muerte súbita, displasia arritmogénica de ventrículo derecho, arritmias ven-
triculares.  
 
 
ABSTRACT 
 
The arrhythmogenic right ventricular dysplasia is a genetic base cardiomyopathy, characte-
rized by the substitution of the miocardic tissue by an adipose or a fibroadipose one. It 
usually affects the right ventricle, but the septum and the left ventricle can also be compro-
mise. It is more frequent in young men and athletes. The most common clinical manifesta-
tion are ventricular arrhythmias and frequently the sudden death is the first event. In ad-
vanced stages systolic biventricular dysfunction exists. The electrocardiogram is characte-
rized by alterations in despolarization and in ventricular repolarization in right precordial de-
rivations. The most validated image techniques for their diagnosis are the ecocardiogram, 
the ventriculography and the nuclear magnetic resonance, these might show global dilation 
of the right ventricle with systolic disfuntion, segmental wall motility dysfunctions and aneu-
risms of the wall. The dysplasia risk stratification is guided to prevent the arrhythmic sudden 
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death. The therapeutic options include beta-blocking, group III antiarrhytmic drugs, auto-
matic implantable desfibrillator, radiofrecuency ablation and heart transplant. The present 
review has the objective to modernize the concepts of the entity, from the genetic, diagnos-
tic, prognostic and therapeutic point of view.   
   
Key words: Sudden death, displasia arritmogénica of right ventricle, ventricular arrhyth-
mias. 
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INTRODUCCIÓN 
La displasia arritmogénica de ventrículo de-
recho (DAVD), es una miocardiopatía deter-
minada genéticamente y caracterizada por el 
reemplazo del miocardio por tejido  adiposo 
o fibroadiposo. Involucra de manera prefe-
rencial, pero no exclusivamente,  al ventrícu-
lo derecho (VD). Su manifestación clínica 
más común son las arritmias ventriculares y 
representa una causa importante de muerte 
súbita en atletas jóvenes.  
 
Fue descrita originalmente por Fontaine en el 
año 1977 en una serie de pacientes con  ta-
quicardias ventriculares refractarias, en 
quienes se identificaron anomalías en la con-
tractilidad de la pared libre del ventrículo 
derecho durante el intervencionismo.1  
 
Es más frecuente en hombres, con una pro-
porción 3:1, generalmente menores de 35 
años, media (33 ±14). Su incidencia es de 6 
x 10 000 habitantes, en el Mediterráneo y  
en el  sur de los Estados Unidos de América 
la incidencia se eleva a 44 x 10 000 habitan-
tes. Representa del 3 al 4 % de las muertes 
en deportistas y el 5 % de las muertes súbi-
tas en sujetos menores de 65 años.2 Un  es-
tudio prospectivo de las causas de muerte 
súbita en jóvenes  en Veneto, Italia, mostró-
que el 20 % de los eventos en atletas eran 
originados  por DAVD.3  
 
ANATOMOPATOLOGÍA 
 
El hallazgo de tejido adiposo en el miocardio 
del ventrículo izquierdo sano es infrecuente, 
excepto alrededor de  los nervios y los va-
sos. En cambio, en el VD puede encontrarse 
como variante de la normalidad en forma de 
pequeñas islas en la pared libre o en  zonas 
subepicárdicas y mediomurales;  lo cual  
jerarquiza el valor de la microscopía  para  
 
 
realizar la diferenciación entre la DAVD y el 
corazón sano. 
 
El reemplazo del tejido miocárdico, difuso o 
segmentario, asienta generalmente en un 
triángulo imaginario conformado por la pared 
diafragmática, el ápex y el infundíbulo ante-
rior del ventrículo derecho, nombrado trián-
gulo de la displasia. El ventrículo izquierdo y 
el  tabique interventricular generalmente 
están intactos, aunque en formas más avan-
zadas de la enfermedad pudieran comprome-
terse. Se describen dos variantes anatomo-
patológicas, la grasa y la fibrograsa.4 Este 
reemplazo se ha relacionado con tres meca-
nismos básicos: Apoptosis, Miocarditis y Dis-
trofia miocárdica. 5    
   La ausencia de homogeneidad celular en la 
pared ventricular, con fragmentación de la 
activación eléctrica y zonas de conducción 
lenta, sumado al proceso inflamatorio, ac-
tuarán como sustrato de las arritmias ventri-
culares en esta entidad. 
 
GENÉTICA 
 
La  DAVD es una enfermedad familiar, usual-
mente con un patrón de herencia autonómi-
ca dominante  y penetración incompleta. Los 
antecedentes familiares se informan  del 
30%  al  50 % de los pacientes. 6  
 
La asociación de DAVD a anomalías en la piel 
y el pelo, con un patrón de herencia auto-
nómica recesiva,  facilitó la identificación de 
la primera mutación genética, ubicada en el 
gen que codifica la síntesis de Plakoglobin. 
7El siguiente gen mutante identificado codifi-
ca otra proteína  desmosomal, el Desmopla-
kin.8Estos hallazgos sugirieron que la DAVD 
podría ser una enfermedad de las uniones 
desmosomales y proporcionaron los genes 
candidatos a estudiar. 
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Los desmosomas garantizan la integridad 
estructural del tejido cardiaco, de la misma 
forma que las uniones gap sustentan el aco-
plamiento eléctrico Hasta la fecha, cinco pro-
teínas desmosomales están involucradas en 
la patogénesis de la DAVD: Plakoglobin, 
Desmoplakin, Plakophilin 2, Desmoglein 2, 
Desmocollin.9 
 
Correlación genotipo-fenotipo: 
 
Plakoglobin: La mutación por deleción del 
gen  se expresa con un patrón de herencia 
autonómica recesiva y causa la enfermedad 
de Naxos, caracterizada por keratoderma 
palmo- plantar y pelo lanoso. Estas anomal-
ías aparecen en la infancia temprana, en las 
zonas de mayor estrés mecánico (manos y 
pies).  El ventrículo derecho está siempre 
comprometido, inicialmente los trastornos de 
la motilidad asientan en el triangulo de las 
displasia, pero con la progresión de la en-
fermedad el  ventrículo derecho se dilata y el 
izquierdo se involucra. Para la segunda 
década de vida el 10 % de los pacientes tie-
nen afectación del ventrículo izquierdo y en 
la quinta década el 60 %. Las anomalías es-
tructurales de los desmosomas pudieran ge-
nerar un remodelado eléctrico y causar 
arritmias cardíacas aún en ausencia de las 
alteraciones anatomopatológicas clásicas de 
la displasia. 7,10  
 
Plakophilin 2: En dos largas series de DAVD  
con patrón dominante,  las mutaciones del 
gen del Plakophilin 2 se identificaron en el 
26% y 11% de la descendencia. El patrón de 
herencia es  autonómica dominante, con un 
fenotipo típico de  afectación predominante 
del ventrículo derecho y reemplazo fibrogra-
so. 10  
 
Desmoplakin: Se han identificado 5 mutacio-
nes en el gen del desmoplakin con patrón de 
herencia autonómica dominante  y 2 muta-
ciones con patrón autonómico  recesivo,  
como causantes de displasia arritmogénica.  
Cuando la mutación compromete el sitio de 
unión de esta proteína al Plakoglobin el feno-
tipo de displasia es típico, mientras que si  
se afecta el interior de la placa densa des-
mosomal, la displasia es predominante de 
ventrículo izquierdo.  La variante que com-
promete el ventrículo izquierdo es más nota-
ble en el síndrome de Carvajal, variante de 
la enfermedad de Naxos.8,10  
 
Desmoglein 2: La  mutación del gen Desmo-
glein 2 como causa de DAVD es de reciente 
descripción. Su fenotipo se caracteriza por 
compromiso preferencial del ventrículo dere-
cho, con reemplazo fibrograso. 10,11     
 
DIAGNÓSTICO CLÍNICO 
 
Los síntomas resultan poco específicos, los 
más comunes incluyen: palpitaciones, gene-
ralmente durante  el esfuerzo, fatiga, mare-
os, dolor torácico atípico, síncope, disminu-
ción de la tolerancia al ejercicio.  
La presentación típica de la entidad se carac-
teriza por: Trastornos de la  despolarización 
y/o la repolarización ventricular  en deriva-
ciones precordiales derechas, Arritmias ven-
triculares y Alteraciones estructurales y fun-
cionales del VD, globales o regionales.12 
  
Trastornos de la repolarización  y/o la despo-
larización  ventricular. 
  
Las alteraciones eléctricas están presentes 
en aproximadamente el 90 % de los casos. 
Estas incluyen: 13,14  
 
1-Inversión de la onda T en derivaciones 
precordiales derechas (V1-V3). Alteración no 
específica, pues puede ser una variante de la 
normalidad en mujeres y en niños menores 
de 12 años o ser secundario al bloqueo de 
rama derecha y a las malformaciones congé-
nitas que involucran al ventrículo derecho.   
 
2-Bloqueo completo o incompleto de rama 
derecha. 
 
3-Prolongación de la duración del QRS de 
V1-V3, mayor de 110 ms. 
 
4-Presencia de onda epsilon. Onda de post 
excitación, de pequeña amplitud, que se ins-
cribe después del QRS y antes del comienzo 
del segmento ST. Difícil de visualizar en el 
electrocardiograma de superficie, pero detec-
table en el 30 % de los electrocardiogramas 
de señal promediada. (Figura 1) 
 
5-Prolongación de la duración de la onda S 
de V1-V3, mayor 55 ms. 
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6-Anomalías eléctricas menos comunes son: 
onda P ≥ 2.5 mv, inversión de la onda T en 
cara inferior, duración del QRS en las deriva-
ciones  de V1 a V3 que excede en 25 ms a la 
duración en V6 y microvoltaje, este último 
relacionado con una mayor severidad de la 
entidad. 
 
 
 
Elrkjl  
 
 
Arritmias Ventriculares. 
 
La presencia de arritmias ventriculares con 
origen en el ventrículo derecho, es la  forma 
más usual  de presentación clínica de la 
DAVD. Incluye desde   extrasistoles ventricu-
lares aisladas hasta taquicardias ventricula-
res  sostenidas y fibrilación ventricular.  Los 
eventos arrítmicos graves  son desencade-
nados generalmente durante el  ejercicio 
físico  intenso. Presentan imagen de bloqueo 
de rama izquierda con eje eléctrico variable, 
en dependencia de la ubicación del foco 
arritmogénico. Es frecuente el  fenómeno de 
pleomorfismo, el que apunta hacia múltiples 
focos arrítmicos ventriculares. 6  
 
La fibrilación ventricular es relativamente 
rara en pacientes  con taquicardias ventricu-
lares bajo   tratamiento. Sin embargo, pudie-
ra ser consecuencia de una taquicardia  ven-
tricular  muy rápida o prolongada, con ines-
tabilidad hemodinámica   que degenere. La  
fibrilación ventricular abrupta es el  meca-
nismo más aceptado de muerte súbita en 
sujetos jóvenes y en atletas previamente 
asintomáticos.15 
 
En la DAVD se ha descrito la existencia  de 
un desequilibrio en la inervación adrenérgica 
como posible coadyuvante en la génesis de 
las arritmias. Un aumento en la exposición a 
las  catecolaminas, como sucede en el ejerci-
cio físico, aumentará la ocurrencia de los 
eventos.16  
TÉCNICAS DE IMÁGEN 
 
Las alteraciones morfofuncionales del VD 
obtenidas a través de la ecocardiografía, la 
ventriculografía y la resonancia magnética 
nuclear (RMN), son criterios mayores en el 
diagnóstico de la DAVD.  Estas anomalías 
consisten en dilatación global del VD, con o 
sin disminución de la fracción de eyección,  
dilatación segmentaria con  formación de 
aneurismas, trastornos de la motilidad (dis-
quinesia, hipoquinesia y aquinesia). De for-
ma general todas las técnicas ofrecen limita-
ciones para el diagnóstico certero de la enti-
dad.15  
 
El  ecocardiograma es la primera técnica de 
imagen a utilizar en los pacientes con sospe-
cha de DAVD, por tratarse de un método no 
invasivo.  Permite además estudiar a familia-
res, evaluar  la progresión de la enfermedad 
y establecer  un diagnóstico diferencial con 
otras entidades que cursen con dilatación del 
VD y arritmias ventriculares. Debido al 
carácter segmentario de la DAVD, la función 
debe evaluarse  en diferentes zonas del VD. 
Otros hallazgos son: aumento de la ecogeni-
cidad de la banda moderadora, trabéculas 
prominentes en el ápex y prolapso de la 
válvula tricúspide.17 En presencia de elemen-
tos ecocardiográficos típicos, no se precisa 
de otras técnicas  para confirmar  el dia-
gnóstico de  DAVD. 
 
La ventriculografía derecha es considerada el 
“patrón oro” en el diagnóstico de esta enti-
dad, con una alta especificidad, mayor del 
90%. Sin embargo, no es un método difun-
dido debido a la variabilidad  interobservador 
y por tratarse de una técnica invasiva.18   
 
La RMN evalúa tanto anomalías  estructura-
les como funcionales, a través del cine reso-
nancia.  Es una técnica no invasiva de alta 
sensibilidad y no limitada por la ventana 
acústica, ofrece además la posibilidad de 
caracterizar tejidos y diferenciar la grasa del 
músculo.  Sin embargo, está limitada por la  
gran variabilidad  interobservador y por las 
características anatómicas del VD. En la ac-
tualidad, pocos centros tienen una vasta ex-
periencia en la interpretación de la resonan-
cia magnética en la DAVD.19  
 
Figura 1. Onda epsilon en derivación V1. 
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La falta de especificidad en la sintomatología 
de los pacientes con DAVD llevó al grupo de 
trabajo de Enfermedades Miocárdicas y Pe-
ricárdicas de la Sociedad Europea de Cardio-
logía y al Consejo Científico en Miocardiopat-
ía a la confección de una guía de criterios 
diagnósticos. De acuerdo con esta normali-
zación, el diagnóstico de la entidad se esta-
blece ante alguna de  las siguientes condi-
ciones: dos criterios mayores, uno mayor y 
dos menores o cuatro  menores de diferentes 
grupos. 15 (Tabla 1) 
 
 
ESTRATIFICACIÓN DE RIESGO 
 
La evolución natural de la DAVD está en re-
lación con la inestabilidad arrítmica ventricu-
lar, la cual pudiera desencadenar un evento 
de muerte súbita cardiaca en algún momento 
en la evolución de la enfermedad. Actual-
mente se describen cuatro estadios en su 
evolución natural: Silente, Inestabilidad eléc-
trica, Fallo del VD y fallo bi-ventricular. 
 
El principal objetivo de la estratificación de 
riesgo de los pacientes con displasia es pre-
venir la muerte súbita arrítmica. Los estudios 
demuestran que el mayor riesgo está asocia-
do a: muerte súbita abortada, disminución 
de la fracción de eyección del ventrículo de-
recho, afectación del ventrículo izquierdo, 
antecedentes familiares de DAVD y/o  muer-
te súbita, debut a edades tempranas, prácti-
ca de deportes competitivos, síncope,  re-
producibilidad de las arritmias ventriculares 
en la estimulación eléctrica programada, 
hallazgos clínicos de insuficiencia cardiaca, 
taquicardia ventricular rápida ≥ 240 lpm, 
espontánea o reproducida, dispersión de la 
despolarización y la repolarización ventricular 
(dispersión QRS  ≥  40 ms, dispersión QT ≥ 
65 ms), bloqueo completo de la rama dere-
cha. 20,21  
 
La primera línea de la estratificación de ries-
go en la  DAVD se realiza en todos los pa-
cientes,  incluye: historia clínica  individual y 
familiar,  EKG de 12 derivaciones, Holter de 
24 horas,  prueba de esfuerzo y  EKG de 
señal promediada. 
 
La estimulación eléctrica programada repre-
senta la  segunda línea en la evaluación del 
riesgo arrítmico, se reserva para alguna de 
las siguientes condiciones: taquicardias ven-
triculares sintomáticas o fibrilación ventricu-
lar, síncope, sujetos asintomáticos con carga 
familiar significativa de muerte súbita, dis-
minución de la fracción de eyección del 
ventrículo derecho, taquicardia ventricular no 
sostenida. No obstante, el valor del estudio 
electrofisiológico en la estratificación de ries-
go carece de investigaciones prospectivas 
que lo validen.6,15  
 
 
TRATAMIENTO 
 
El principal objetivo en el manejo terapéutico 
de los  pacientes con DAVD es prevenir la 
muerte súbita arrítmica. Aunque se carece 
de estudios prospectivos de supervivencia, la 
tasa anual de mortalidad sin tratamiento es 
del 2,5-3% y del 1% en pacientes tratados. 
Las opciones terapéuticas incluyen: beta-
bloqueadores, otras drogas antiarrítmicas, 
desfibrilador automático implantable (DAI), 
ablación con radiofrecuencia y  trasplante 
cardiaco. Se carece de estudios comparati-
vos entre el manejo farmacológico y no far-
macológico en la DAVD, por lo que el trata-
miento debe ser individualizado y basado en 
la experiencia de cada centro.15 
 
La  farmacológica es la primera  opción te-
rapéutica en los pacientes con taquicardia 
ventricular tolerada hemodinámicamente. 
 
Las evidencias clínicas sugieren que el sotalol          
la amiodarona, en asociación con un  beta-
bloqueador, son las drogas más efectivas, 
con bajo riesgo  de proarritmia. La evalua-
ción de la eficacia del tratamiento antiarrít-
mico debe basarse en la mejoría de los 
síntomas, aunque un acercamiento más fia-
ble se logra con la monitorización de Holter y 
una prueba ergométrica, que demuestren 
una reducción de los eventos arrítmicos.  
 
La muerte súbita puede ser el primer sínto-
ma de la DAVD, sin embargo, existe un gran 
dilema en tratar profilácticamente  a los pa-
cientes asintomáticos o pobremente sin-
tomáticos, en los que se diagnosticó la enti-
dad durante un screening  familiar. La ma-
yoría opta por manejarlos con beta-
bloqueadores y fármacos antiarrítmicos del 
grupo III, similar a los que ya han presenta-
do un evento clínico. 22,23  
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CRITERIO 
MAYOR 
 
MENOR 
 
Historia familiar 
Enfermedad familiar demostrada  
por cirugía o necropsia. 
 
Historia familiar de muerte súbita en ≤ 35 
años causada por supuesta DAVD. 
Historia familiar (diagnóstico clínico) 
ECG:  
Despolarización y  
conducción  
Patológica 
 
Onda epsilon  o   prolongación localizada  
del QRS en precordiales derechas  
(V1- V3), ≥ 110ms. 
 
Potenciales tardíos positivos  en ECG de 
señales promediadas. 
 
ECG:  
Repolarización 
  patológica 
 
 
Ondas T negativas en  precordiales dere-
chas (V2-V3)  en sujetos de ≥ 12 años,  
en ausencia de BRD. 
Arritmias  
TV sostenida o no sostenida, con imagen 
de BRI, documentada en ECG,  
Holter o test de esfuerzo. 
Frecuentes EV, más de 1000 en 24 h. 
Alteraciones  
estructurales 
 (global o regional) 
 y/o disfunción V 
Severa dilatación y reducción 
de la FE del VD, con nulo o pobre 
compromiso del VI. 
Aneurismas localizados en el VD. 
Severa dilatación segmentaria  
del VD. 
 
Dilatación y reducción moderada de la  
FE del VD, sin participación del VI. 
Hipoquinesia regional del VD. 
Moderada dilatación segmentaria VD. 
Caracterización 
histológica  
de la pared 
Reemplazo del miocardio por tejido fibro 
adiposo en la biopsia endomiocárdica. 
 
 
 
 
 
 
La ablación con radiofrecuencia,  por el 
carácter progresivo de la entidad, muestra 
un alto índice de recurrencia (60%). Por  tal 
razón, se  reserva para la  taquicardia ven-
tricular incesante y refractaria a drogas, así 
como para la  taquicardia ventricular fre-
cuente posterior al  implante de un DAI. 23 
 
Se carece de estudios prospectivos  en lar-
gas series, que evalúen el papel del  DAI en 
la modificación de la supervivencia de los 
pacientes con DAVD y arritmias ventriculares 
malignas. El dispositivo está indicado en: 
resucitados de una muerte súbita, taquicar-
dias ventriculares con compromiso hemo-
dinámico y las que se presentan en indivi-
duos con una afección importante del VD y 
con una carga familiar significativa de muer-
te súbita. 15,24El adelgazamiento sustancial  
de la pared ventricular  en esta entidad pre-
dispone a la perforación  por el electrodo. El 
reemplazo fibroadiposo dificulta el sensado 
de la onda R durante el implante del disposi-
tivo. La progresión de la enfermedad, con la 
consiguiente sustitución fibrograsa  genera 
fallos de sensado y de estimulación post im-
plante. 24  
  
En el  fallo ventricular refractario a drogas, el 
transplante cardiaco es  una opción terapéu-
tica a valorar. 
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